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Beidseitige Ertaubung durch Autoimmunlabyrinthitis bei
M. Crohn
Abstract
Einführung: Vestibulocochleäre Störung bei chronischen Darmentzündungen ist eine seltene,
aber immer wieder beschriebene Komplikation der Grunderkrankung. Mit diesem Fallbeispiel
sollen die diagnostischen und therapeutischen Möglichkeiten und Grenzen einer autoimmun
bedingten Erkrankung dargelegt und diskutiert werden. Material und Methoden: Ein junger
Mann erlitt unter immunsupressiver Therapie aufgrund eines 6 Monate zuvor
diagnostizierten M. Crohn einen bilateralen Ausfall der Gleichgewichtsorgane sowie eine
bilaterale sensorineurale Hörminderung. Es wurde eine ausführliche
Diagnostik(Audiogramm, Sprachaudiogramm, kalorische Vestibularisprüfung,
VEMPMessung) durchgeführt. Therapiert wurde mit Azathioprim, Glukokortikoiden
systemisch und intratympanal, monoklonalen Antikörpern und schliesslich mit
CochleaImplantaten.  Resultate: Es zeigte sich ein stark fluktuierender, aber progredienter
Verlauf der Beschwerden und Befunde. Die durchgeführten Therapien zeigten nur eine
geringfügige bis keine Besserung. Ebenso blieb die Therapie mit monoklonalen Antikörpern
erfolglos. Erst die beidseitige Versorgung mit CochleaImplantaten stellte eine befriedigende
Lösung dar. Diskussion: Die Behandlung und Therapie von systemisch bedingten
autoimmunen Otopathien stellt eine Herausforderung dar. Sie verlangt eine enge
interdisziplinäre Zusammenarbeit mit den angrenzenden Fachgebieten. Bei beidseitiger
Ertaubung ist die frühzeitige Cochlea Implantation eine geeignete Therapieform.
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Beidseitige Ertaubung durch
Autoimmunlabyrinthitis bei M. Crohn
J. U.Weisert, D. Veraguth, R. Probst
ORL-Klinik, UniversitätsSpital, Zürich
Bilateral Deafness due to autoimmune
labyrinthitis in a patient with Crohn’s
disease
Introduction: Vestibulocochlear affection in chronic
bowl disease is a rare, but well described complication.
The diagnostic and therapeutic possibilities and limita­
tions of this autoimmune disease are presented and
discussed with this case report.
Methods: A bilateral loss of function of the vestibular
organs and sensorineural hearing occurred in a young
man with the diagnosis of Crohn’s disease. He was
treated with immune suppressive therapy during this
development. Diagnostic tests included audiogram,
speech audiometry, caloric tests, and VEMP. The ther­
apy included azathioprim, corticosteroids (systemic
and intratympanal), monoclonal antibodies and finally
cochlear implants.
Results: Despite therapy including monoclonal anti­
bodies, the patient lost his hearing progressively.
Finally bilateral cochlear implantation was carried out
with satisfying results.
Discussion: The treatment and therapy of patients with
systemic autoimmune disease affecting the cochlear­
vestibular organ are challenging. It is necessary to
choose an interdisciplinary approach. In case of bilat­
eral deafness, early cochlear implantation is a satis­
fying treatment.
Zusammenfassung
Einführung: Vestibulocochleäre Störung bei chro­
nischen Darmentzündungen ist eine seltene, aber im­
mer wieder beschriebene Komplikation der Grund­
erkrankung. Mit diesem Fallbeispiel sollen die
diagnostischen und therapeutischen Möglichkeiten und
Grenzen einer autoimmun bedingten Erkrankung dar­
gelegt und diskutiert werden.
Material und Methoden: Ein junger Mann erlitt unter
immunsupressiver Therapie aufgrund eines 6 Monate
zuvor diagnostizierten M. Crohn einen bilateralen Aus­
fall der Gleichgewichtsorgane sowie eine bilaterale sen­
sorineurale Hörminderung.
Es wurde eine ausführliche Diagnostik (Audiogramm,
Sprachaudiogramm, kalorische Vestibularisprüfung,
VEMP­Messung) durchgeführt. Therapiert wurde mit
Azathioprim, Glukokortikoiden systemisch und intra­
tympanal, monoklonalen Antikörpern und schliesslich
mit Cochlea­Implantaten.
Resultate: Es zeigte sich ein stark fluktuierender, aber
progredienter Verlauf der Beschwerden und Befunde.
Die durchgeführten Therapien zeigten nur eine gering­
fügige bis keine Besserung. Ebenso blieb die Therapie
mit monoklonalen Antikörpern erfolglos. Erst die beid­
seitige Versorgung mit Cochlea­Implantaten stellte eine
befriedigende Lösung dar.
Diskussion: Die Behandlung und Therapie von sys­
temisch bedingten autoimmunen Otopathien stellt eine
Herausforderung dar. Sie verlangt eine enge interdiszi­
plinäre Zusammenarbeit mit den angrenzenden Fach­
gebieten. Bei beidseitiger Ertaubung ist die frühzeitige
Cochlea­Implantation eine geeignete Therapieform.
Einführung
Anhand dieses Fallbeispiels werden die Schwierigkei­
ten der Diagnostik und der Therapie bei einem Patien­
ten mit beidseitiger Ertaubung und Ausfall der Vestibu­
larorgane aufgrund einer Autoimmunlabyrinthitis bei
chronisch entzündlicher Darmerkrankung, in diesem
Fall eines M. Crohn, erörtert.
Aufgrund der geringen Fallzahlen bestehen keine rando­
misierten Studien zu diesem Thema. Vielmehr werden
in der Literatur vereinzelt Fälle beschrieben, bei denen
es bei oben genannten Patienten zu Affektionen des La­
byrinthes gekommen ist. Demzufolge besteht auch keine
eindeutige Therapie oder Diagnoserichtlinie [1–4, 7].
Bei den beschriebenen Fällen handelt es sich sowohl um
Patienten mit Colitis ulcerosa als auch um Patienten mit
Abbildung 1
Verlauf der Hörminderung rechts. Dargestellt sind die Mittelwerte der tiefen
(125–2000 Hz) und hohen (3–8 kHz) Frequenzen.
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M. Crohn. Die Verläufe sind individuell äusserst unter­
schiedlich und reichen von einer Restitutio ad integrum
über eine Defektheilung bis hin zum völligen Organ­
ausfall. Im Mittelpunkt der Therapie stehen immer die
Glukokortikoide sowie andere Immunsuppressiva [1–7].
Epikrise: Ein 26­jähriger Patient, Lehrer, mit seit 7 Mo­
naten bekanntem M. Crohn, erlitt zu Beginn rezidi­
vierende Episoden von Drehschwindel mit Tinnitus und
anschliessender fluktuierender Hörminderung beidseits.
Zu diesem Zeitpunkt stand er, aufgrund des M. Crohn,
unter Therapie mit Azathioprim und einem Glukokorti­
koid.
Material und Methoden
Während des Krankheitsverlaufes führten wir mehr­
fach Audiogramme, Sprachaudiogramme und initial
auch eine kalorische Vestibularisprüfung sowie VEMP­
Tests durch. Der Verlauf der fluktuierenden, progredien­
ten Hörminderung ist in den Abbildungen 1 und 2
x
dargestellt. Die Testbatterie zur Vestibularisdiagnostik
zeigte einen beidseitigen Ausfall der Organe. Bildge­
bend wurde eine MRI­Untersuchung der Felsenbeine
durchgeführt.
Resultate
6 Wochen nach Beginn der ersten labyrinthären Sym­
ptome wurden ein beidseitiger Ausfall der Vestibular­
organe sowie eine sensorineurale Hörminderung
diagnostiziert. Im MRI zeigte sich beidseits eine Kon­
trastmittelaufnahme im gesamten Labyrinth, wie sie
bei einer Labyrinthitis typisch ist (Abb. 3
x
). Trotz
mehrfacher systemischer und intratympanaler Appli­
kation von Glukokortikoiden kam es im weiteren Ver­
lauf zu einer fluktuierenden, aber deutlich progredien­
ten Hörminderung.
Auch eine probatorische Therapie mit einem monoklo­
nalen Antikörper (anti­TNFa), welche nach Rückspra­
che mit den behandelnden Gastroenterologen und Im­
munologen durchgeführt wurde, konnte den Verlauf
nicht bleibend positiv beeinflussen, so dass es neun
Monate nach Auftreten der ersten vestibulocochleären
Symptome zu einer Ertaubung kam.
Nach Versagen der konservativen Therapien wurde die
Indikation zur beidseitigen Cochlea­Implantation ge­
stellt. Wir führten prä­ und postoperativ einen so­
genannten MAC­Test durch. Dieser beinhaltet die Diffe­
renzierung der Frauen und Männerstimme, Vokaltestung,
Konsonantentestung sowie den Freiburger Sprachtest
(Abb. 4 und 5
x
).
Bei der Cochlea­Implantation fiel eine gallertartige
Masse in der Cochlea auf. Die histologische Aufarbei­
tung der Biopsie zeigte eine unspezifische Entzündung,
wie sie bei einer Labyrinthitis zu sehen ist.
Entsprechend der Ergebnisse des MAC­Tests, in wel­
chem der Patient postoperativ in jedem der erwähnten
Tests 100% der möglichen Punktzahl erreichte (Abb. 5),
ist er mit dem Ergebnis der Cochlea­Implantation sehr
zufrieden und arbeitet momentan wieder zu 50% in sei­
nem Beruf als Lehrer. Den Ausfall der Vestibularorgane
kompensiert er sehr gut, die grössten Probleme berei­
ten ihm das Hören im Störlärm.
Abbildung 4
AudiologischeTestbatterie (MAC-Resultate) präoperativ.
FM = Frauen-/Männerstimme; NUM = Zahlentest; Vokale = Vokaltestung;
Kons = Konsonantentestung; FREIB = Freiburger Sprachtest; s-Linie = Patient.
Abbildung 3
MRI von Felsenbein (Gadolinium), Cochlea (basaleWindung kurze Pfeile, mittlereWindung
mittlerer Pfeil [B]) und Vestibulum (langer Pfeil, [B]) links mit gut sichtbarer Kontrastmittel-
aufnahme.
A B
Abbildung 2
Verlauf der Hörminderung links. Dargestellt sind die Mittelwerte der tiefen (125–2000 Hz)
und hohen (3–8 kHz) Frequenzen.
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Diskussion
Der genaue Mechanismus der vestibulocochleären Be­
teiligung bei entzündlichen Darmerkrankungen ist un­
klar. Es bestehen zwei Hypothesen:
1. Durch Antigen­induzierte Aktivierung von T­Lym­
phozyten kommt es zu einem zytotoxischen Schaden
der Cochlea (Typ­IV­Reaktion).
2. Zirkulierende Immunkomplexe verursachen eine
Vaskulitis im Endothel von kleinen Blutgefässen, wel­
che zur Ischämie und einem Innenohrschaden führen
(Typ­III­Reaktion) [6–8].
Eindeutige diagnostische Tests bei dieser Erkrankung
fehlen. Daher sind für die nicht einfache Diagnosestel­
lung die klinische Präsentation, die Beurteilung der Ge­
samtsituation und schliesslich der bildgebende Nach­
weis einer Labyrinthitis entscheidend.
Bei der Therapie sollten frühzeitig hochdosiert syste­
misch Glukokortikoide, evtl. in Kombination mit Im­
munsuppressiva (Azathioprim, Cyclophosphamid) und
monoklonalen Antikörpern, eingesetzt werden [3, 6–8].
Eine interdisziplinäre Zusammenarbeit mit der Gastro­
enterologie und gegebenenfalls den Immunologen ist
dabei unerlässlich.
Bei Versagen der konservativen Therapien mit folgen­
der Ertaubung stellt die frühzeitige, beidseitige Coch­
lea­Implantation eine geeignete Therapieform dar.
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Abbildung 5
AudiologischeTestbatterie (MAC-Resultate) postoperativ (Cochlea-Implantat bds.).
FM = Frauen-/Männerstimme; NUM = Zahlentest; Vokale = Vokaltestung;
Kons = Konsonantentestung; FREIB = Freiburger Sprachtest; s-Linie = Patient.
